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RESUME

Description

L’hémangiopéricytome est une tumeur rare, mésenchymateuse, qui prend naissance au niveau des péricytes de
Zimmerman. Il est souvent confondu avec le méningiome.

Objectif
Faire le point sur cette entité histologique souvent méconnue.
Méthodes

Une étude rétrospective de 8 cas d’hémangiopéricytome colligés au Service de Neurochirurgie de I'hdpital Ibn
Rochd de Casablanca au Maroc, entre 2000 et 2008.

Résultats

Il s’agissait de 6 hommes et 2 femmes. L’age moyen de nos patients était de 50 ans. Le délai moyen de diagnostic
était de 4,75 mois. Le tableau clinique était dominé par les signes d’hypertension intracranienne. Le bilan
neuroradiologique a objectivé le caractere unique des lésions, une taille moyenne de 6,33 cm. Tous nos patient ont
été traité par chirurgie avec résection subtotale dans 5 cas et totale dans le reste. Un patient a bénéficié de la
radiothérapie post opératoire. L’évolution a été marquée par I'apparition d’'une récidive, 3 cas de reprise évolutive et
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un décés. L'apparition de métastases n’a pas été notée dans notre série.
Conclusion

L’hémangiopéricytome se caractérise par son potentiel malin, son taux élevé de récidive et de métastase a distance.
Son évolution est imprévisible nécessitant une surveillance prolongée.

ABSTRACT

Description

Hemangiopericytoma is a rare soft tissue tumor, which originates from the cells of Zimmerman. It is often confused
with the meningioma.

Goals
An update of this rare histological entity.
Methods

In this retrospective study, we report 8 cases of primitive cerebral hemangiopericytomas observes in the department
of neurosurgery at the hospital centre Ibn Rochd of Casablanca from Morocco between 2000 and 2008.

Results

There were 6 men and 2 women. The mean age of our patients is about 50 year old. Most often symptoms were
intracranial high pressure. The complete neuroradiological examination visualized the distinctive nature of the
lesions, a mean volume about 6.33cm. All our patients have been treated by surgery with subtotal resection in 5
cases and total in the remnant cases. Three patients received postoperative radiotherapy. There were several
recurrences and one death. We did not observe metastases in our series.

Conclusion

Hemangiopericitoma is characterized by its malignant potential,a high rate of recurrences and metastasis. The
evolution is unpredictable requiring a prolonged follow up.

INTRODUCTION

L’hémangiopéricytome cérébral (HPC) est une nouvelle entité anatomopathologique qui était
confondue avec les méningiomes. Il représente moins de 1% des tumeurs intracraniennes et moins
de 2,5% des tumeurs méningées (9). Sa clinique est non spécifique et 'imagerie (TDM et IRM) peut
étre trompeuse et porter a tort le diagnostic de méningiome. Seul 'examen anatomopathologique
peut trancher et donner le diagnostic exact grace a lhistologie et a 'Immunohistochimie. Des
nouvelles techniques d’imagerie sont en voie d’essaie notamment le PET scan et la spectrométrie
par résonnance magnétique pouvant apporter de laide au diagnostic préopératoire des
hémangiopéricytomes. L’objectif de ce présent travail était d’analyser les caractéristiques
épidémiologiques, cliniques, radiologiques, anatomopathologiques, thérapeutiques et évolutives
avec une revue de la littérature.
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PATIENTS ET METHODES

Notre travail est une étude rétrospective a propos de 8 cas d’hémangiopéricytomes intracraniens,
colligés au service de Neurochirurgie du CHU Ibn Rochd de Casablanca au Maroc durant une
période de 8 ans (2000-2008). Le diagnostic histologique est confirmé chez tous les patients.

RESULTATS
I - Données épidémiologiques

Entre 2000 et 2008, 8 cas d’hémangiopéricytomes ont été opérés au service de neurochirurgie de
Casablanca contre 302 méningiomes dans la méme période soient 2.64% des méningiomes. L’age
des patients variait entre 17 et 78 ans avec une moyenne d’age de 50 ans et une prédominance
masculine (sex ratio : 3/1).

II - Données cliniques

Le délai diagnostique variait de 1 mois a 1 an avec une moyenne de 4,75 mois. Le tableau clinique
était dominé par les signes d’hypertension intracranienne, des crises convulsives dans 3cas, une
hémiparésie dans 3 cas, une paralysie faciale dans deux cas, un syndrome cérébelleux chez deux
patients, une tuméfaction cranienne dans 1 cas (tableau1).

III - Données radiologiques
1. Tomodensitometrie (photo1)

La TDM cérébrale a été réalisée dans 6 cas et a objectivé le caractere unique des lésions, une taille
moyenne de 6,33 cm. L’étage sustentoriel était intéressé dans 5 cas, avec une prédominance
frontopariétale. Les lésions explorées avant injection de produit de contraste étaient spontanément
iso denses dans 4 cas, hyperdenses dans 2 cas. Aprés l'injection du PDC, les lésions ont été
rehaussées de fagon hétérogene dans 5 cas.

2. Imagerie par résonance magnétique (photo2)

En IRM cérébrale, les 1ésions apparaissaient en iso signal T1 dans 87,5% des cas, en hyper signal T1
dans 12,5 %, 50% en hyper signal T2 ,25% en iso T2 et 25% en hypo T2. Toutes les 1ésions ont été
rehaussées d’'une facon hétérogeéne dans 5 cas et de maniere homogene dans les autres cas. L'effet
de masse était noté chez tous les patients. L'cedéeme péri lésionnel et l'effet de masse étaient
présents dans toutes les lésions. Une attache méningée était notée dans 3 cas.

3. Artériographie cérébrale

L’artériographie cérébrale a été réalisée chez un seul de nos patients (photo 3) et a objectivé une
tumeur hyper vasculaire essentiellement alimentée par des branches des deux carotides externes.
Sur cet aspect, un méningiome atypique hyper vasculaire ou un hémangiopéricytome ont été
évoqué.

IV - Traitement

Le phénobarbital a été prescrit dans les 8 cas pour traiter ou prévenir des crises convulsives. Les
corticoides ont été prescrits pour traiter ’'cedéme périlésionel. La voie d’abord dépendait de la
localisation de la tumeur. L’exérese totale de la tumeur est recommandée, toutefois celle-ci n’était
pas toujours facile ou possible. Dans cette série, 5 patients ont bénéficié d’'une exérese subtotale et
3 patients ont eu une exérese totale. Les difficultés opératoires étaient représentées essentiellement
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par le saignement per opératoire vue que la tumeur est tres hémorragique (5 cas), I’adhérence au
sinus longitudinal supérieur (2 cas) et 'adhérence au sinus latéral et au confluent des sinus (1 cas).
Une embolisation pré opératoire a été réalisé chez un seul cas afin de palier au saignement per
opératoire. Le diagnostic anatomopathologique était obtenu apres chirurgie chez tous nos patients
(photos 4et5). Trois patients ont été adressés en radiothérapie avec une dose totale de 56 Gray
répartit en 20 séances de 2.5 Gray avec 4 séances par semaine.

V - Evolution

L’évolution a été marquée par l'apparition d’une récidive apres un délai de trois ans, 3 cas de
reprise évolutive avec 6 reprises dans un cas et 1 reprise dans 2 cas. Un déces dans 1 cas.
L’apparition de métastases n’a pas été notée dans notre série.

DISCUSSION

L’HPC est une tumeur rare, bien que susceptible de se développer dans tous les tissus possédant un
réseau capillaire, elle représente 2-3% des tumeurs malignes des tissus mous toutes localisations
confondues (8). LHPC méningée représente moins de 1% des tumeurs intracraniennes et moins de
2 ,5% des tumeurs méningées (3, 13, 17, 19). La localisation intracranienne est beaucoup plus
fréquente que celle intrarachidienne (4, 7). Une nette prédominance masculine avec un
pourcentage de 56,4% a la différence des méningiomes ou on note une prédominance féminine.
L’HPC intracranien tend a survenir a des ages précoces par rapport aux méningiomes (8, 12, 21).

L’HPC intracranien représente une distribution similaire a celle des méningiomes (17). Des
localisations intra ventriculaires ont été décrites mais restent exceptionnelles (17). Un cas au
niveau de la région pinéale (2) et 6 cas d’'HPC sellaire ont été rapportés (19). La localisation intra
parenchymateuse est exceptionnelle.

La symptomatologie clinique, non caractéristique dépend de la localisation et la taille de la tumeur.
Dans la littérature ,7 cas d’HPCs ont été révélés par une hémorragie méningée (1, 5, 14). Peu
spécifiques, la TDM et 'IRM ne peuvent trancher catégoriquement entre HPCs et méningiomes vu
la similitude de leurs caractéres radiologiques ; cependant, elles apportent d’importants éléments
pour les neurochirurgiens, concernant la taille de la tumeur, sa localisation, ses rapports avec les
structures adjacentes et I'importance de sa vascularisation afin de guider leur geste thérapeutique.
L’angiographie présente un intérét tout a fait particulier du fait de lorigine vasculaire de
I’hémangiopéricytome. Elle peut servir parfois, pour 'embolisation préopératoire, ou rarement
postopératoire, aprés résection chirurgicale de la tumeur avec un saignement artériel persistant

(11).

L’hémangiopéricytome est une tumeur vasculaire dans la définition est avant tout histologique.
Elle présente trois caractéristiques essentielles :(18)

e Les cellules tumorales proviennent du péricyte.
o La présence de fibres de réticuline entre les cellules tumorales.
e La prolifération tumorale est extraluminale.

L’immunohistochimie permet de différencier ’hémangiopericytome des autres tumeurs méningées
(4, 18) notamment les méningiomes (fibroblastique et malin plus rarement), et la tumeur fibreuse
solitaire. Les principaux anticorps utilisés sont (4,18):

e Le marqueur du tissu conjonctif : LA VIMENTINE : HPC est constamment et diffusément
positif a la vimentine.

e Les marqueurs épithéliaux : CYTOKERETINE et EMA (antigene épithélial membranaire) :
Ils ne sont pas exprimés par les cellules tumorales, méme si des positivités tres focales ont
été rapportées dans les HPCs. Toutefois, la négativité des marqueurs épithéliaux
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notamment pour 'EMA est considérée comme un élément essentiel du diagnostic
différentiel avec les méningiomes.
e Les marqueurs vasculaires :

— CD34 ou "Human hematopoietic progenitor antigen" : Le CD34 est un marqueur assez
peu spécifique qui est positif dans un certain nombre de tumeurs comme le
dermatofibrosarcome de Darier et Ferrand , la tumeur fibreuse solitaire et les
neurofibromes.

— CD31 : cest une glycoprotéine transmembranaire d’adhésion, Les HPCs sont CD31
négatifs.

— Le facteur VIII (facteur VIII remated Antigen) : Cest un marqueur de la cellule
endothéliale trés spécifique mais peu sensible.

e Les autres marqueurs :
— La protéine S100 : HPC est habituellement négative.
— Les récepteurs hormonaux : Ils ont été tres peu étudiés dans les hémangiopéricytomes.

Le traitement de I’hémangiopéricytome est avant tout chirurgical. Les autres méthodes
(embolisation, irradiation ou chimiothérapie) ne pouvant étre que complémentaires, visant a
améliorer le pronostic local et général. Les difficultés opératoires sont en rapport essentiellement
avec Phyper vascularisation de la tumeur et les causes de la limite de ’exérese totale notamment la
localisation de la tumeur et I'extension aux organes de voisinages. Le taux d’exérése totale annoncé
dans la littérature varie entre 50% et 83% (9, 10). Cependant, la résection totale de la tumeur n’est
pas synonyme de non récidive et non métastase. Nombreux auteurs ont démontré la
radiosensibilité des HPCs (16). Ils notent de plus que la réponse au traitement dépend aussi de la
taille de la tumeur, ainsi les résultats les plus encourageants étaient obtenus avec des lésions
inférieures a 5 cm (6). La chimiothérapie a démontré un effet modeste avec toxicité acceptable
apres chirurgie et radiothérapie sur les HPCs cérébraux (6).

L’HPC est une tumeur dont la malignité est locale par les récidives locales, et générale par les
métastases a distance (2, 15). Cest une tumeur imprévisible, d’évolution lente, dont I’étude
nécessite plusieurs années d’observation. L’incidence des récidives locales quelque soit la
localisation varie selon les séries de 27% a 80% (10, 12, 20). Trois facteurs influence la récurrence
locale des HPCs :

e Qualité de I'exérese.

e Pratique ou non de la radiothérapie post opératoire.

e La durée de suivie des malades opérés. La dissémination métastatique se fait au sein du
systeme nerveux central par voie du LCR, expliquant les localisations extra-axiales. Dans
les métastases extra-nevraxiques, la dissémination se fait par voie hématogene. Les deux
sites métastatiques les plus fréquents sont l'os et le poumon. La prise en charge des
métastases repose sur la chirurgie si possible et sur la radiothérapie.

CONCLUSION

HPC est une tumeur dont le comportement est imprévisible et dont I'évolution est marquée par la
survenue de récidive, le délai d’apparition de ces récurrences est treés variable ce qui signifie une
surveillance a long terme. La clinique de ’hémangiopéricytome est non spécifique. L'imagerie
(TDM et IRM) peut étre trompeuse et porter a tort le diagnostic de méningiome. Seul ’examen
anatomopathologique peut trancher et donner le diagnostic exact grace a lhistologie et a
I'immunohistochimie.
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Tableaul : Tableau synoptique résumant les caractéristiques cliniques, thérapeutiques et évolutifs
des malades.

Observation|Age/sexe Clinique Imagerie Traitement Evolution
1 17/H 3 mois : Cephalees,.convulsmns, Lespn fronto_- chirurgie bonne
paralysie faciale droite pariétale droite
2 78/H 1mois : masse occipitale Les_|9n Gl P1(eR Chlturgl'e+rad| 6 reprises
pariétale droite othérapie évolutives
3 44/F lan : hemiparésie droite Lespn lnterie- Chlturgl_e+rad| 1 reprise
pariétale gauch othérapie évolutive
2mois : Céphalées, vertiges, Lésion fronto- Chirurgie+radi [1reprise
4 73/H . ; » P , i
paralysie faciale gauche pariétale gauche othérapie évolutive
5 49/H 3mois : céphalées -ESIO0 GEGTIE G Chirurgie bonne
gauche
6 56/F 2,mq|s : g:gphalges, convulsions, Les_lon temporale Chirurgie déces
hémiparésie droite droite
7 33/H lan :convulsions, hémiparésie Lésion pariétale Chirurgie récidive
droite droite
8 50/H 3mois : syndrome cérébelleux Liozian iienizl Chirurgie Perdu de vue

gauche
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Figure 1 :

Photo 2 :IRM cérébrale en coupe saggitale d’'un hémangiopéricytome occipital
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Photo 3
Artériographie cérébrale du méme patient montrant le caractére hypervasculaire de I'hémangiopericytome.

Photo 4
Photo d’une lame d’un hémangiopéricytome aprés coloration d’hématéine éosine et un grossissement 10X40 montrant des
atypies cytonucléaires.

Photo 5
Photo d’une lame d'un hémangiopéricytome aprés coloration de Gordon et Sweet avec un grossissementX10, mettant en
évidence le riche réseau de réticuline caractéristique de I'hémangiopéricytome.
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